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Seckel 증후군 환자의 전신마취경험
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An anesthetic experience in a patient with Seckel syndrome 
− A case report−
Jong-Bum Choi1, Seung-Youn Kang1, and Hae-Keum Kil1,2
1Department of Anesthesiology and Pain Medicine, 2Anesthesia and Pain Research Institute, 
Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea
  Seckel syndrome is an autosomal recessive, primordial dwarfism.  The clinical symptoms and signs include severe intrauterine 
and postnatal growth retardation, nanocephaly, proportional dwarfism, bird-like faces, beak-like triangular nose, and mental 
retardation.  We report a successful anesthetic management including endotracheal intubation with the GlideScopeⓇ video laryngo-
scope in an 18-year old man with Seckel syndrome for curettage of chronic osteomyelitis of pelvic bone.  (Korean J Anesthesiol 
2009; 56: 204～7)
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  원발성 왜소증(primordial dwarfism)의 한 종류인 Seckel 증
후군은 상염색체 열성 유전질환으로 1960년 처음 언급된 
이 후 현재까지 약 60예 정도만 보고되었을 정도로 매우 
드문 질환이며 그 발병률은 10,000명당 1명 이하로 예상되
고 있다 [1-4]. Seckel 증후군의 특징은 자궁 내 및 출생 후 
심한 발달 저하, 소두증, 균형적인 왜소 발육증, 새 모양의 
얼굴, 전형적인 새 부리 모양의 삼각형의 코, 정신지체 등
이 동반되며 기도확보의 어려움도 예상 된다. Seckel 증후군
의 마취관리에 대한 보고 또한 현재까지 4예 정도로 드물
며 국내에서는 아직 이에 대한 보고가 없다 [5-8]. 최근 저
자들은 Seckel 증후군 환자의 전신마취관리를 경험하였으며 
이 질환을 가진 환자의 마취관리에 대해 고찰해 보고자 한
다. 
증      례 
  Seckel 증후군으로 진단받은 18세 남자환자가 골반골의 
만성 골수염으로 골 소파술을 받기 위해 내원하였다. 환자
는 과거력상 임신 40주에 체중 1.8 kg으로 질식분만으로 출
생되었으며 출생 당시 특이한 증상을 보이지는 않았다. 2세
경 미국에서 왜소한 체구로 인해 검사 받은 결과 Seckel 증
후군으로 진단받았다. 8세 때는 뇌막낭종으로 개두술을 받
았으며 11세 때부터 성장호르몬 치료를 받아 왔다. 이 후 
보행장애가 생겨 14세 때에 골반과 대퇴골의 골 절제술과 
근육 연장술을 시행 받았다. 내원 1년 전부터 왼쪽 골반골
에 염증이 발생하여, 경구항생제를 복용하던 중, 염증이 심
해져서 소파술을 받기로 하였다. 
  이학적 검사상 체중 27.9 kg, 신장 131.9 cm의 왜소증을 
나타내고 있었으며 하악후퇴, 새모양 얼굴, 새부리 모양의 
돌출된 코, 낮게 위치한 귀, 치아사기질형성부전, 치아의 군
집 및 불규칙한 형태가 관찰되었다(Fig. 1). 수술 전 시행한 
혈액, 소변, 심전도, 및 흉부 X선 검사상 혈색소치 15.9 
g/dL, 혈소판치 424,000/uL로 약간 증가된 것 외에는 이상소
견은 없었고, 활력징후도 정상범위를 나타냈다. 환자를 마
취전 투약 없이 수술실로 이송하여 심전도, 맥박산소계측기
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Fig. 2. Radiographic lateral view of the neck.Fig. 1. Characteristic facial morphology of the patient with Seckel 
syndrome (bird-like faces, beak-like triangular nose, nanocephaly).
를 거치하고, 혈압계를 상박에 장착하였다. 5분간 안정을 
취한 후 환자의 혈압은 113/58 mmHg, 심박수는 분당 99회
였고, 대기 중 산소포화도는 99%를 나타냈다. 술전 기도 평
가시 소하악증을 보였으며 입은 잘 벌어지는 상태였으나 
혀가 좀 크고 modified Malampatti 분류에서 class III을 나타
냈다. 그러나 경부의 단순 측방 방사선 검사상 기도의 이상
은 관찰되지 않았다(Fig. 2). 개두술 당시 전신마취에서 기
도관리의 문제점은 기록되어 있지 않았으나 직접 후두경술
에서 후두노출이 어려울 가능성을 고려하여 videolaryngoscope 
(GlidescopeTM, Saturn Biomedical Systems, Burnaby, Canada)을 
이용한 기관 내 삽관을 시행하기로 하였다. 환자의 체중과 
키를 감안하여 기관튜브는 내경 6.0, 5.5, 및 5.0 mm로 준비 
하였다. Remifentanil 0.4 μg/kg/min로 지속 주입하면서 pen-
tothal sodium 4 mg/kg를 정주하여 마취를 유도한 후 근이완
제로 atracurium 0.5 mg/kg을 투여하였다. 자발호흡이 있는 
동안 100% 산소로 보조 환기를 시행하였으며 환기는 잘 유
지되었다. 그러나 자발호흡이 없어진 이 후에는 환기유지가 
잘 되지 않아 두 손을 이용하여 턱을 들어올리고 입을 벌
린 상태에서 보조자가 용수환기를 함으로써 환기가 유지되
었다. 근육이완이 된 후 GlidescopeTM을 사용하여 기관내 삽
관을 시도하였다. 구강이 좁고 후두가 전상방으로 높이 위
치하여 GlidescopeTM의 접근이 쉽지 않았으며 기관튜브가 들
어갈 공간이 협소하였으나 탐침의 각도를 80o정도로 구부린 
상태로 내경 6.0 mm의 튜브를 첫 시도에서 삽관 할 수 있
었다. Cormack-Lehane 후두등급은 2로 피열 연골 및 구멍과 
후방경계만 보이는 상태였다. 삽관 후 isoflurane과 산소/공
기(FiO2 0.5)로 마취를 유지하였고 일회호흡량 280 ml로, 호
기말 이산화탄소분압이 30−35 mmHg가 되도록 호흡수를 
조절하여 기계환기를 적용하였으며 기도압은 13−14 mmHg
로 유지 되었다. 수술 중 추가적인 근육이완제 투여는 없었
으며 수술에는 80분이 소요되었고 별다른 혈역학적 변화 
없이 수술이 종료되었다. 수술 부위의 피부봉합 직전 흡입
마취제 투여를 중단하였고 봉합이 완료된 후 remifentanil 주
입을 중지 하였으며 신경근 감시기에서 train-of-four twitch 4
개가 나오는 것을 확인한 후 neostigmine으로 근이완 잔여효
과를 가역 시켰다. 환자는 마취로부터 명료하게 각성되고 
호흡이 잘 유지되어 튜브를 발관한 후 회복실로 이송시켰
다. 
고      찰
  Seckel 증후군은 1960년 H.P.G Seckel이 Bird-headed 
Dwarfs: Studies in Developmental Anthropology Including 
Human Proportions 란 책에 처음 기술한 희귀질환으로 상 
염색체 열성으로 유전되는데 [1-3] 2000년 이후에 이 증후
군의 유전자 지도가 그려졌다 [2,9,10]. 
  이 질환의 유병율은 10,000명당 1명 이하로 예상되고 있
으며, 아직 국내에서의 유병율은 밝혀 지지 않고 있다. 
Seckel 증후군의 임상 특징은 자궁 내 및 출생 후 성장지연, 
대칭적인 왜소증, 작은 머리증, 새부리 모양의 코, 좁은 얼
굴, 작은 턱, 정신지체 등이다. 지금까지 보고된 예들의 출
생 시 평균 체중이 1,540 g으로 매우 왜소하며 환자의 절반
은 평균 지능지수가 50 미만인 것으로 알려져 있다. 
  Seckel 증후군은 대부분의 경우 임상적 관찰에 의해 진단
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된다. 몇몇 예에서는 염색체 파손이 증가되어있기도 하나, 
Seckel 증후군 모두에서 확인된 것은 아니고, 진단적인 방법
으로 사용될 수도 없다고 한다. 방사선과적 특징으로는 골
연령의 지연, 고관절 형성이상, 척골 골두의 탈구 등이 있
다. 
  Seckel 증후군 환자의 전신마취에서는 기관 삽관의 어려
움을 고려해야 한다. 즉, 왜소증에 따른 후두 및 기관의 크
기를 생각해야 하며 작은 턱과 함께 하악후퇴증이 동반되 
있는 점도 숙지해야 한다 [8]. 왜소증 환자에서는 기관튜브
의 크기를 결정할 때 나이와 체중을 기준으로 하는 것이 
부적절 하다. 실제로, 아데노이드 편도절제술을 받은 3.8−
5.4세 사이의 34명의 연골발육부전 왜소증의 53%에서 예상
된 크기보다 더 작은 크기의 튜브가 필요했다고 보고 된 
바 있다 [11]. 본 증례의 경우 18세라는 역 연령에 따르면 
성인 크기의 기관내 튜브를 사용해야 했으나, 체중 27.9 kg, 
신장 131.9 cm인 것을 감안하여 6.0 mm ID의 크기를 사용
했다. 기관내 튜브의 전진 시 저항은 없었고 삽관 후 신선
가스유량 2 L/분에서 일회호흡량 280 ml 및 호흡수 12회/분
으로 환기 시 기도압 14 cmH2O를 나타내 6.0 mm의 튜브가 
이 환자에게 적절한 크기로 생각되었다. 작은턱과 하악후퇴
증은 기관내 삽관을 어렵게 하는 인자로 작용한다 [12]. 본 
환자의 경우 턱의 크기와 하악후퇴증의 정도가 그리 심하
지 않았고 입도 잘 벌어졌으나 혀가 약간 크고 modified 
Malampatti class III으로 기관 내 삽관이 어려울 가능성을 
배제할 수 없었다. 이에 대비하여 GlidescopeTM을 이용한 기
관 삽관을 시도 하였으며 시행 시 구강 내로 날을 삽관하
는 것이 좀 어렵고 튜브를 삽관 할 구강공간이 협소하였으
나 탐침의 각도를 조절하여 튜브는 첫 시도로 삽관 되었다.  
GlidescopeTM은 흔히 사용되는 Macintosh 날과 유사하나, 날
의 굽이(curvature)가 60o로, 날의 원위부에 위치한 고해상도 
카메라가 성문과 충분히 떨어져 있어 구강-인두-기관 축의 
정렬에 큰 변화 없이 후두의 상태 및 모양을 모니터에 잘 
나타내 준다. 또한 Macintosh 날을 이용한 직접후두경술 때
보다 Cormack-Lehane 후두등급을 1−2 등급 더 향상시켜 기
관 내 삽관이 어려운 환자들에서 매우 유용한 장비로 권장 
되고 있다 [13,14]. 본 환자의 경우엔 직접후두경으로 후두
등급을 관찰하지는 않았으나 GlidescopeTM상 후두의 피열 연
골 및 구멍과 후방경계만 노출된 후두등급 2를 나타냈으며 
직접후두경술을 시행했다면 기관 내 삽관에 어려움을 겪었
을 것으로 여겨졌다.
  한편, 본 증례에서는 기관 내 삽관 전 보조호흡이 원활히 
잘 이루어지지 않았는데, 새모양 얼굴, 새부리 모양의 코, 
하악후퇴 등으로 마스크 조정이 어려운 점과, 혀가 약간 컸
던 점, 그리고 전 처치를 하지 않아 구강 내에 침 분비가 
많은 점 등이 원인이었을 것으로 생각된다. 
  이 외에, Seckel 증후군 소아환자의 경우엔 정맥이 무르
고, 터지기 쉬워 정맥로 확보에 어려움이 있을 수 있으며, 
정확한 원인은 알 수 없으나 마취 종료 및 기관튜브 발관 
후 무호흡 발작이 있었다는 보고도 있다 [8]. 이 환자는 정
맥로 확보가 어렵지 않았고, 기관튜브 발관 후 무호흡 발작
도 발생되지 않았다. 
  요약하면, Seckel 증후군은 원발성 왜소증의 한 분류인 희
귀질환으로, 심혈관계(복합심장기형, 동맥관개존증, 고혈압 
등), 신경계(뇌량무형성, 뇌낭종, 대뇌피질발육부전 등), 구
강구조, 근골격계 등 복합적인 문제를 가지고 있어, 마취 
관련 부분에 대해 수술 전 평가가 면밀히 행해져야 한다. 
특히 기관 내 삽관에 어려움이 있을 수 있으므로 개구 정
도, 치아상태, 그리고 목 신전 등에 대한 평가와 준비가 철
저히 이루어져야 할 것이다. 
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